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【結果】平均生存期間は70歳以下185ヶ月，70歳以上
11．5ヶ月と70歳以下が予後良好であった．治療前
KPS50以下の症例の平均KPSは治療前26．2治療後
30と有意な差はなかった．治療前KPS50以上の平均
KPSは845から60へ有意に低下した．　Group（A，　B，
C）の平均生存期間はそれぞれ2，14．6，29．4ヶ月であっ
た．すなわちGroup　A，　Bを比較すると放射線療法群
は予後良好であった．Group　B，　Cを比較すると放射線
療法単独に比べ化学療法併用群で予後良好であった．
部分摘出したものとbiopsyでは予後に有意差はな
かった．
【結語】現時点では放射線療法単独では長期の治療成
績は残せないが，放射線療法にMTX，（CBDCA，
VP16），（ACNU，　IFN）などの化学療法を併用した治
療で，より長期の治療成績が期待できる．
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自律神経末端一平滑筋接合部における神経伝達
物質ATP分解のキネティクス
（生理学第一）
○渡辺　　賢
　神経伝達物質として自律神経終末から分泌された
ATPは，シナプス間隙中でADP→AMP→アデノシ
ンへと加水分解される．更にアデノシンは細胞膜透過
性があるので細胞中に取り込まれるか，又は細胞外で
イノシンに分解されていく．ATP受容体はATPのみ
ならずその加水分解産物（アデノシン化合物）にも親
和性を持ち，それとは別にアデノシンに強い親和性を
持つアデノシン受容体も存在し，これら2つのタイプ
の受容体はしぼしば共存し，逆向きの反応を効果器で
ある平滑筋細胞に引き起こす．そこで，神経伝達物質
としてATPの生理的・病態生理的作用の実態を理解
するために，シナプス間隙中におけるATPの加水分
解過程の測定を31PNMRを用いて行った．微量の神
経一平滑筋標本とその100倍重量のATPを含んだ人
工液の入った試料管をNMRに装着し，　ATP，　ADP，
AMP，無機リン酸のピーク（ATP及びADPはβ
ピーク）の積分値から，試料管内のアデノシン化合物
量を経時的に測定し，その結果から各化合物の分解速
度を求めた．20℃，pH　7．4の条件下では，　ATP及び
ADPの加水分解は非常に速いが，　AMPからアデノシ
ンへの分解は速くなさそうなことがわかる，なぜなら
ばもしAMP→アデノシンの反応が速いならば，細胞
外液のAMP濃度が高く保たれる筈はない．　AMPは
ATP受容体・アデノシン受容体の双方に対してそれほ
ど親和性及び作動性を持たない筈である．この結果を
みる限りは，ATPのこれらの受容体に対する作用は
一過性であると考えてもよいのかもしれない．NMR
は定量性に優れるが，同時に効果器である平滑筋の力
学応答を測定することができない．そこで，現在
NADH吸収の変化からATP分解を測定する方法を
用いて，ATP分解速度の平滑筋収縮に及ぼす影響の
測定を試みている．
PA－22．
早期発症の顔面肩甲上腕二筋ジストロフィーの
臨床的及び分子遺伝学的検討
（小児科学）
○山中　　岳，宮島 祐，星加　明徳
【目的】顔面肩甲上腕型筋ジストロフィー（FSHD）
は常染色体優i生の遺伝性筋疾患であり，サザンプロッ
ト解析にて染色体4q35由来の短いEcoRIフラグメン
ト（＜38kb）が検出される（4q35－FsHD）．今回，我々
は日本人早期発症のFSHD（early－onset　FSHD）に注
目し，臨床的並びた分子遺伝学的に検討した．
【方法】4q35－FsHD145家系231例中，顔面筋罹患を5
歳以下，かつ肩甲・腰帯部筋罹患を10歳以下に発症し
たものをearly－onset　FSHDとし，我々が作成した臨床
データベースをもとに，early－onset　FSHDとその他の
群を臨床及び分子遺伝学的に比較検討した．
【成績】4q35－FSHDI45家系231例中，　early－onset
FSHDは29家系（20％）31例（13．4％；男12例，女19
例）であり，うち乱発例は16例であった．遺伝子解析
の結果，early－onset　FSHDのEcoRIフラグメントサイ
ズ（10－23kb，平均14．1kb）はその他の群（12－33　kb，
平均19．6kb）よりも有意に短かった（p＜0．001）．ま
た early－oIlset　FSHDは歩行障害をその他の郡に比べ
早期（平均ll．9歳）に発症した．さらに，　FSHDの除
外診断項目とされている舌筋障害（26％；8／3D，嚥下
障害（6％；2／31）が認められた．
【結論】early－onset　FSHD群は遺伝子欠失が大きい傾
向を認め，重症例が多く，臨床的多様性を示した．遺
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心学的背景の詳細は不明であるが，4q35領域の欠失の
大きさはFSHDの臨床的重症度及び多様性に影響を
与えている可能性が示唆された．
織学的診断は神経鞘腫であった．
　現在まで，術後5か月を経過しているが，再発はみ
られない．
PA－23．
舌に発生した神経鞘腫の1例
（口腔外科学）
○小野　貴庸，金子　忠良，松田　憲一，
　遠藤　理子，高橋　英俊，千葉　博茂
　神経鞘腫はSchwann細胞に由来する良性腫瘍で，
四肢と頭頚部の皮下に好発する．顎口腔領域の発生頻
度は全神経鞘腫の約4％と報告され，なかでも舌が好
発部位である．またこれらの発生母地は，脊髄50％，聴
神経（小脳橋畔部）30％，その他の末梢神経20％とい
われている．
　今回われわれは舌に発生した神経鞘腫の1例を経
験したので，その概要を報告する．
　患者は16歳の男性で，主訴は舌尖部の腫瘤である．
既往歴，家族歴に特記事項はみられない．現病歴は8
歳頃より舌尖部に腫瘤を自覚していたが，自発痛や増
大傾向がみられなかったため放置していた．学校検診
で舌腫瘤を指摘され精査を勧められたため，総合病院
歯科を受診し，そこより当科を紹介され，平成13年8
月24日来院した．
　初診時，口腔内は舌尖から左舌側縁にかけて大きさ
10×14mmの弾性硬，半球状の境界明瞭な腫瘤が認め
られた．その部の舌粘膜表面は滑沢で正常粘膜色を呈
しており，その一部に腫瘤との癒着が認められた．舌
の知覚ならびに運動障害はみられなかった．
　MR像では，腫瘤はTl強調像で中信号，　T2強調像
で高信号を呈し，ガドリニウム造影により，境界明瞭
で均一に増強されていた．
　以上の所見より，舌腫瘍と臨床診断し，平成13年12
月19日，全身麻酔下にて腫瘍切除術を施行した．腫瘍
は被膜に包まれ，周囲組織との境界は明瞭で比較的容
易に剥離可能であった．粘膜との癒着部は粘膜ととも
に切除した．切除物は大きさが10×10×14・mmで，赤
褐色の被膜に包まれた充実性腫瘤であった（腫瘤は
薄い線維性結合織で被われていた）．病理組織学的検
査では，Antoni　A　typeの部分が大半を占めていたが，
一部にはAntoni　B　typeの部分も認められた．病理組
PA－24．
当科における片側顔面痙攣に対してのA型ボ
ツリヌス毒素療法の検討
（内科学第三）
○丸谷　　宏，内海
　関根　成郎，春川
　賀来　宏維，桜井
　林　　　徹
裕也，南里　和紀，
　肇，松村　　敦，
　淳，長谷川　明，
　当科における片側性顔面痙攣に対してのA型ボツ
リヌス毒素療法を行った症例について検討した．
【対象】2001年1月より2002年3月の間に上部およ
び下部顔面筋のいずれにも攣縮を認める片側顔面痙
攣患者16例（男性6例　女性10例）．平均年齢は58
歳，平均罹病期間は6．4年であった．期間中再投与14
例（2回7例，3回3例，4回1例，5回3例）あり，延
べ施行回数は44回であった．なお投与間隔は8週以
上あけることを原則とし，患者側の自覚症状による希
望にて決定した．
【方法】ボトックス注100（A型ボツリヌス毒素）を
生理食塩水で希釈し，0．Ol　mlが1単位と調節した．重
症度の違いによる治療効果を明らかにするため，上顔
面筋において常時痙攣の認められる重症群A群（5
例）と軽度～中等度の痙攣の認められるB群（11例）
に分類した．初回投与量は全例において患側眼瞼部眼
輪筋5ヶ所に25単位ずつ筋肉内注射とした．治療効
果は治療2週間後に判定し，また4週間後の改善度と
満足度アンケート（0～100点）を調査した．2回目投
与からは症状に応じて単位数の増減を行い同様に治
療効果の判定を行った．
【結果】初回治療後効果：A群での改善度は改善2
例，やや改善2例，不変1例であり，満足度アンケー
トでは平均54点であった．B群では著明改善7例，改
善4例であり，満足度アンケートは平均88点であっ
た．初回治療の効果持続期間はA群8．8週，B群12．5
週であった．調査期間内最終治療時効果判定：A群で
の改善度は著明改善1例，改善4例であり，満足度ア
ンケートでは平均82．5点であった．B群では著明改善
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